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ОРИГИНАЛЬНЫЕ  СТАТЬИ
ВВЕДЕНИЕ
Послеоперационные аритмии являются частым 
и серьезным осложнением в кардиохирургии. 
Среди состояний, ассоциированных с развити-
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РЕЗЮМЕ 
Цель исследования – изучить распространенность и структуру нарушений ритма и проводимости серд-
ца у детей с врожденным пороком сердца (ВПС) с функционально единственным желудочком сердца 
(ФЕЖС) на этапах гемодинамической коррекции порока, а также проанализировать факторы, опреде-
ляющие риск развития аритмий. 
Материалы и методы. Обследовано 70 пациентов с ВПС с ФЕЖС, которым были выполнены все эта-
пы гемодинамической коррекции порока. Для выявления нарушений ритма и проводимости на каждом 
этапе хирургической коррекции всем детям проводилось обследование, включавшее: ультразвуковое 
исследование сердца, пульсоксиметрию, зондирование полостей сердца и ангиопульмонографию, элек-
трокардиографию (ЭКГ), суточное мониторирование ЭКГ до и после оперативного вмешательства. 
Результаты. Свобода от нарушений ритма гемодинамической коррекции составила 98,1% (I этап), 80% 
(II этап), 48,6% (III этап), 41,5% (IV этап). Начиная со II этапа гемодинамической коррекции, наиболее 
частым нарушением ритма сердца (НРС) была дисфункция синусового узла. При проведении статисти-
ческого анализа показано, что в группе детей с НРС по сравнению с детьми без аритмий отмечалось 
значимое снижение сатурации кислорода в капиллярной крови ((73 ± 12)% и (81 ± 4)% соответственно,  
p < 0,05) и повышение среднего давления в легочной артерии после проведения операции тотального 
кавапульмонального соединения (ТКПС) ((9,6 ± 4,2)% и (11,5 ± 5,8)% соответственно, p < 0,05). Сред-
ний возраст пациентов с аритмиями в группе пациентов после ТКПС и, соответственно после закрытия 
фенестрации, был статистически значимо выше, чем в группе детей без аритмий ((72 ± 43) мес и (52 ± 
27) мес соответственно, p < 0,05). Исследование аритмий у пациентов с функционально единственным 
желудочком сердца требует проспективного наблюдения, поскольку они существенно влияют на про-
гноз заболевания и качество жизни.
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ем жизнеугрожающих аритмий, главенствующее 
положение занимают врожденные пороки сердца 
(ВПС), в том числе и корригированные. Частота 
встречаемости различных видов аритмий в зави-
симости от исходного состояния гемодинамики 
и вида коррекции ВПС составляет 10–60% [1, 
2]. Послеоперационные нарушения ритма могут 
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Т а б л и ц а  1 
T a b l e  1 
Структура и частота встречаемости ВПС у пациентов, 
входящих в группу ФЕЖС, n = 70  
Structure and incidence of congenital heart defect (CHD)  
in the functionally univentricular heart (FUVH) group 
among patients, n = 70
Structure
Number absolut 
(relative, %)
Double-inlet left ventricle 17 (24,3)
Tricuspid valve atresia 16 (22,9)
Mitral atresia 9 (12,9)
Unbalanced atrioventricular canal 7 (10)
Double outlet right ventricle 6 (8,6)
Hypoplastic left heart 4 (5,7)
Pulmonary atresia with intact 
interventricular septum
2 (2,8)
Ebstein’s disease 2 (2,8)
Other modifications of FUVH 7 (10)
Note: n – number of patients.
Первый ýтап гемодинамической коррекции 
был выполнен у 52 (74,3%) детей, из которых 22 
(42,3%) пациентам был наложен системно-легоч-
ный анастомоз (модифицированный Блелок – Та-
уссинг шунт), у 26 (50%) проведено суживание 
легочной артерии и 4 (7,4%) детям – операция 
Норвуда. Остальным 18 пациентам I ýтап был не 
показан вследствие сбалансированной циркуля-
ции крови. На II ýтапе гемодинамической кор-
рекции 68 (97,1%) пациентам выполнен двуна-
правленный кавапульмональный анастомоз, двум 
(2,9%) – операция Кавашима в возрасте 1 и 2 лет 
соответственно. 
Третий ýтап гемодинамической коррекции – 
операция Фонтена (тотальное кавапульмональное 
соединение (ТКПС)) – был выполнен всем паци-
ентам. У 68 (97,1%) обследованных проведена 
операция Фонтена с ýкстракардиальным конду-
итом, у двух пациентов – перемещение печеноч-
ных вен в легочную артерию ýкстракардиальным 
кондуитом Gore–tex. Следует отметить, что па-
циентам с операцией Фонтена на данном ýтапе 
была выполнена прямая фенестрация между ýкс-
тракардиальным кондуитом и свободной стенкой 
правого предсердия. Через 6–9 мес после выпол-
нения ТКПС 65 (92%) пациентам фенестрация 
была закрыта. Двум пациентам фенестрация не 
была закрыта в контрольные сроки по причине 
повышенного давления в легочной артерии (ЛА), 
три пациента умерли в период, предшествующий 
выполнению данного ýтапа лечения. В динамике 
через 12–24 и 25–30 мес после проведения ТКПС 
в катамнезе было обследовано 31 (44,3%) и 33 
(47,1%) пациента соответственно.
возникать как в раннем послеоперационном пе-
риоде – непосредственно после операции или в 
течение 30 сут после нее, так и в отдаленном, 
спустя месяцы и годы после коррекции ВПС. В 
последнее время возросло количество операции 
у пациентов с функционально единственным же-
лудочком сердца (ФЕЖС), распространенность 
которых составляет около 5% всех случаев ВПС 
[3]. При ФЕЖС невозможно восстановить нор-
мальную двухжелудочковую анатомию сердца, 
поýтому всем пациентам выполняется ýтапное 
хирургическое лечение, целью которого является 
разделение кругов кровообращения [4, 5]. 
На любом ýтапе хирургического лечения воз-
можно развитие различных осложнений, вклю-
чая нарушения ритма и проводимости сердца. С 
внедрением современной модификации операции 
Фонтена с использованием ýкстракардиального 
кондуита распространенность аритмий в дан-
ной группе пациентов значительно уменьшилась 
[6], но тем не менее они продолжают оставаться 
одним из серьезных осложнений, оказывающих 
влияние на функциональное состояние пациента. 
Существуют исследования, в которых были из-
учены факторы риска возникновения ранних и 
поздних аритмий в зависимости от модификации 
операции Фонтена [6, 7]. J.H. Nurnberg с соавт. 
выявили, что немаловажную роль в возникнове-
нии поздних аритмий играет отсутствие синусо-
вого ритма при выписке из стационара [6]. Работ, 
посвященных анализу возникновения аритмий у 
одной когорты пациентов на ýтапах гемодина-
мической коррекции при ВПС с ФЕЖС, нет, что 
актуально в плане поиска ранних маркеров их 
возникновения. 
Цель исследования – оценить распространен-
ность и структуру нарушений ритма и прово-
димости сердца у детей с ВПС с функциональ-
но единственным желудочком сердца на ýтапах 
гемодинамической коррекции порока и опреде-
лить факторы, обусловливающие риск развития 
аритмий.
МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ 
Обследовано 70 пациентов с ВПС с ФЕЖС, 
которым был выполнен тотальный кавапульмо-
нальный анастомоз с ýкстракардиальным конду-
итом. Структура ВПС среди обследованных па-
циентов представлена в табл. 1. 
Среди пациентов с ФЕЖС у 5 (7,14%) детей 
был диагностирован синдром гетеротаксии, ко-
торый у четырех пациентов сочетался с левым 
изомеризмом и одного – с правым.
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Следует заметить, что не всем пациентам хи-
рургические вмешательства были выполнены в 
условиях одной клиники. В НИИ кардиологии на 
каждом ýтапе было прооперировано: I ýтап – 24 
(34,3%) ребенка, II ýтап – 50 (71,4%), III ýтап – 70 
(100%), IV ýтап – 65 (92%) детей. 
Методы выявления аритмий. На каждом 
ýтапе всем детям проводилось обследование, 
включавшее: клинический осмотр, ультразву-
ковое исследование сердца, пульсоксиметрию, 
зондирование полостей сердца и ангиопульмо-
нографию, ýлектрокардиографию (ЭКГ) в 12 
стандартных отведениях до и после оперативно-
го вмешательства. Всем пациентам после каждой 
операции в течение нескольких дней проводил-
ся прикроватный мониторинг ЭКГ для своев-
ременного выявления нарушений ритма сердца. 
Суточное мониторирование ЭКГ (СМЭКГ) вы-
полнялось до операций и через 5–8 сут после 
их проведения. После завершения всех ýтапов 
гемодинамической коррекции порока все дети 
приглашались на проведение СМЭКГ один раз в 
год, а при выявлении нарушений ритма и прово-
димости сердца чаще. 
При наличии жалоб на ýпизоды сердцебиения, 
а также для оценки функции синусового узла и 
диагностики пароксизмов тахикардии выполня-
лось чреспищеводное ýлектрофизиологическое 
исследование. В случае если оперативное лечение 
на определенных ýтапах выполнялось в других 
клиниках, для оценки наличия аритмий были ис-
пользованы данные выписок из истории болез-
ни, архивные ЭКГ и данные СМЭКГ. Для опре-
деления толерантности к физической нагрузке с 
целью уточнения функционального класса паци-
ентам после проведения III ýтапа гемодинамиче-
ской коррекции выполнялся модифицированный 
Гарвардский степ-тест [8].
 С целью систематизации результатов иссле-
дования все пациенты были разделены на восемь 
групп:
1 – синусовый ритм частотой сердечных со-
кращений (ЧСС) соответствует возрастной норме) 
[9,10]; 2 – несинусовый ритм (предсердный ритм, 
узловой ритм, наличие атриовентрикулярной дис-
социации со среднесуточной ЧСС в пределах воз-
растной нормы); 3 – брадиаритмия (синусовая 
брадикардия и предсердный ритм со среднесуточ-
ной ЧСС < 5‰ шкалы распределения для данного 
возраста); 4 – синусовая тахикардия; 5 – суправен-
трикулярные тахикардии (СВТ) (пароксизмальные 
и постоянные формы); 6 – ýкстрасистолия (супра-
вентрикулярная и желудочковая); 7 – атриовен-
трикулярная блокада (АВБ) I–II степени (средне-
суточная ЧСС по данным СМЭКГ соответствует 
возрастной норме); 8 – АВБ III степени.
Статистическая обработка результатов прово-
дилась с помощью программы Statistica 10.0 for 
Windows. Нормальность законов распределения 
числовых показателей проверяли при помощи 
критерия Колмогорова – Смирнова. При нор-
мальном распределении признаков данные были 
представлены в виде (M ± SD), где M – среднее, 
а SD – стандартное квадратичное отклонение. 
Для показателей, характеризующих качествен-
ные признаки, указывали абсолютное число и от-
носительную величину в процентах. Для оценки 
достоверности различий независимых выборок 
использовали непараметрический критерий Ман-
на – Уитни. Для оценки достоверности различий 
зависимых выборок использовали непараметри-
ческий критерий Вилкоксона. Определение до-
стоверности различий качественных признаков 
проводилось с помощью критерия χ2. Различия 
считались статистически значимыми при p < 0,05.
РЕЗУЛЬТАТЫ 
Биометрические и дооперационные ультраз-
вуковые параметры и данные катетеризации на 
ýтапах гемодинамической коррекции ВПС пред-
ставлены в табл. 2.
Т а б л и ц а  1 
T a b l e  2
Биометрические и дооперационные ультразвуковые параметры и данные катетеризации на этапах гемодинамической  
коррекции ВПС  
Biometric and preoperative ultrasound and catheterization data  at the stages of hemodynamic management of heart defect 
(HMHD), total cavopulmonary connection (TCC) and fenestration closure  
Parameter
HMHD,
n = 70
 TCC,
n = 70
Fenestration closure,
n = 65 
Gender, b/g 37/33 37/3 35/30
Age, months 15,5 ± 19,49 47,17 ± 17,95 72,87 ± 42,11
Weight, kg 8,63 ± 3,79 17,13 ± 6,2 19,1 ± 7,15
SpO
2
75,04 ± 9,03 79,51 ± 5,87 84,45 ± 5,24
Mean pulmonary arterial pressure, mm of mercury 14,16 ± 8,49 9,81 ± 4,35 8,71 ± 2,65
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Среди обследованных пациентов были за-
регистрированы 3 (4,3%) случая летальности 
после операции Фонтена, из которых одна 
ранняя (в пределах 30 сут после операции, при-
чина – острая сердечно-легочная недостаточ-
ность) и две поздних по причине прогрессиру-
ющего венозного тромбоза (через 3,5 и 6 мес 
после операции). На I ýтапе только у одного 
пациента (1,4%) в раннем послеоперационном 
периоде (на 7-е и 15-е сут) было зарегистри-
ровано два пароксизма суправентрикулярной 
тахикардии, купированные болюсным введением 
кордарона. 
На II ýтапе гемодинамической коррекции по-
рока сердца (ДКПС) нарушения ритма и проводи-
мости сердца были зарегистрированы у 15 (20%) 
пациентов, из них у 7 (10%) при поступлении в 
клинику до выполнения операции ДКПС (табл. 3). 
После выполнения ДКПС вновь возникшие нару-
шения ритма и проводимости зарегистрированы 
у 8 (8,6%) пациентов, у 6 (6,5%) они сохранились, 
у 56 (80%) не регистрировались.
Parameter
HMHD,
n = 70
 TCC,
n = 70
Fenestration closure,
n = 65 
Preload FUVH, mm of mercury 6,62 ± 3,45 7,81 ± 2,34 6,42 ± 2,09
EF FUVH 67,48 ± 8,07 64,83 ± 7,59 61,33 ± 6,91
Rp 1,26 ± 0,59 1,07 ± 0,66 1,09 ± 0,53
Rs 9,88 ± 4,59 13,04 ± 6,44 12,12 ± 4,22
Note: n – number of patient, b – boys, g – girls.
О к о н ч а н и е  т а б л.  2 
E n d  o f  t a b l e  2 
Т а б л и ц а  3 
T a b l e  3
Структура и частота встречаемости нарушений ритма и проводимости сердца на этапах гемодинамической коррекции 
детей с ФЕЖС 
Structure and incidence of rhythm disturbances and cardiac conduction at the stages of hemodynamic management of chil-
dren with FUVH
Arrhythmia structure
I stage,
n (%)
II stage III stage 
IV stage (fenestration 
closure)
before,
n (%)
after,
n (%)
before,
n (%)
after,
n (%)
before,
n (%)
after,
n (%)
Sinus rhythm 51 (98,1) 63 (90) 56 (80) 57 (81,4) 34 (48,6) 25 (38) 27 (41,5)
Non-sinus rhythm – 5 (7,2) 6 (8,6) 6 (8,6) 9 (12,8) 8 (12) 9 (13,8)
Bradyarrhythmia – – 2 (2,8) – 9 (12,8) 11 (16,9) 11 (16,9)
Sinus node tachycardia – – 2 (2,8) – 5 (7,2) 10 (15,3) 6 (9,2)
SVT 1 (1,9) 1 (1,4) – – 6 (8,7) 3 (4,6) 2 (3,0)
Ectopic heartbeat – – 1 (1,4) 2 (2,8) 2 (2,8) 3 (4,6) 3 (4,6)
Atrioventricular block I–II st. – – – 2 (2,8) 2 (2,8) 1 (1,5) 3 (4,6)
Atrioventricular block III st. – 1 (1,4) 3 (4,4) 3 (4,4) 3 (4,4) 4 (6,10) 4 (6,1)
Total number of patients 52 70 70 70 70 65 65
Note: n – number of patients, SVT – supraventricular tachycardia.
На III ýтапе гемодинамической коррекции 
(ТКПС) детей с ФЕЖС нарушения ритма и про-
водимости сердца были зарегистрированы у 36 
(51,4%) прооперированных пациентов, что было 
статистически значимо больше, чем на предыду-
щем ýтапе (χ2 = 13,6; p < 0,05). До проведения опе-
рации ТКПС структура аритмий практически не 
отличалась от аналогичной после проведения II 
ýтапа гемодинамической коррекции (см. табл. 3). 
Структура аритмий после проведения опе-
рации ТКПС представлена в табл. 3. Синусовая 
тахикардия, выявленная в ýтой группе пациен-
тов, была расценена как проявление активации 
симпатического отдела вегетативной нервной 
системы на фоне сердечной недостаточности в 
послеоперационном периоде, во время лечения 
которой отмечалось урежение ЧСС. Только у 
двух пациентов потребовалось дополнительное 
назначение анаприлина для контроля ЧСС. Сле-
дует отметить, что на ýтом ýтапе гемодинамиче-
ской коррекции брадиаритмии диагностированы 
только после проведения ТКПС. Из девяти па-
циентов ýтой группы у четырех была выявлена 
синусовая брадикардия, у остальных брадиарит-
мия была представлена предсердным ритмом со 
среднесуточной ЧСС ниже возрастной нормы. 
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В группе пациентов с несинусовым ритмом у пяти 
пациентов данные изменения присутствовали ра-
нее, причем у четырех из них предсердный ритм 
обусловлен наличием изомеризма. У оставшихся 
четырех пациентов предсердный ритм был диа-
гностирован после оперативного вмешательства. 
У двух пациентов сохранялась ýкстрасистолия, 
выявленная до проведения ТКПС, причем у одно-
го отмечалось уменьшение ýктопической актив-
ности ЖЭС (с 2 до 0,5%), а у другого активность 
СВЭС осталась на прежнем уровне – 16%. У двух 
пациентов сохранялась АВБ, причем у одного из 
них выявлено прогрессирование АВБ с I до II 
степени. (Мобитц 2). У двух пациентов с АВБ III 
степени была выполнена имплантация ýлектро-
кардиостимулятора (ЭКС). 
Среди представленных пациентов были дети, 
кому операция Фонтена была выполнена в воз-
расте старше 4 лет, – 20 (28,6%) человек, причем 
самому старшему было 18 лет. У большинства 
ýтих пациентов (15 из 20) не обнаружено сину-
сового ритма после проведения ТКПС. Следует 
отметить, что только в четырех случаях отсут-
ствие синусового ритма можно было объяснить 
анатомическими особенностями строения про-
водящей системы сердца (изомеризмом). Среди 
пяти человек с синусовым ритмом у двух ЧСС 
соответствовала возрастным нормам, у осталь-
ных регистрировалась брадикардия. Через 12 мес 
после выполнения ТКПС у одного пациента ýтой 
группы, у которого ранее не выявили нарушения 
ритма сердца (НРС), была констатирована пред-
сердная брадикардия.  
Таким образом, после выполнения ТКПС 
вновь возникшие нарушения ритма и проводимо-
сти сердца зарегистрированы у 23 (32,9%) паци-
ентов, у 13 (18,5%) они сохранились, у 34 (48,6%) 
не регистрировались.
На IV ýтапе гемодинамической коррекции на-
рушения ритма и проводимости сердца были за-
регистрированы соответственно у 40 (61%) и 38 
(58%) пациентов до и после закрытия фенестра-
ции, структура которых представлена в табл. 3. 
До закрытия фенестрации нарушения ритма и 
проводимости сердца практически были срав-
нимы по частоте встречаемости с аналогичными 
нарушениями, выявленным после проведения III 
ýтапа (ТКПС). Обращает на себя внимание груп-
па детей с брадиаритмиями: у большинства паци-
ентов ýтой группы (9 из 11) брадиаритмия появи-
лась в первые дни после наложения ТКПС и была 
представлена замедленным предсердным или уз-
ловым ритмом. В динамике среди ýтих девяти че-
ловек у одного ребенка было отмечено прогрес-
сирование брадикардии в виде увеличения пауз 
ритма более 2,5 с, симптомности, появления ýпи-
зодов слабости, утомляемости, что потребовало 
имплантации ЭКС вместе с закрытием фенестра-
ции. Всем пациентам с предсердной тахикардией 
до закрытия фенестрации была назначена тера-
пия: двум – анаприлин, одному – дигоксин. На 
фоне лечения в течение 2–3 нед среднесуточная 
ЧСС снизилась до нормальных цифр. 
После закрытия фенестрации структура нару-
шений ритма и проводимости практически не из-
менилась (см. табл. 3). Среди пациентов, имевших 
синусовую тахикардию до закрытия фенестра-
ции, у 2/3 детей среднесуточная ЧСС продолжа-
ла превышать возрастные показатели. У одного 
ребенка после закрытия фенестрации появилась 
синусовая брадикардия, у двух, изначально имев-
ших брадикардию, регистрировался синусовый 
ритм с нормальной ЧСС. К группе пациентов с 
АВБ I–II степени добавилось два ребенка. 
Через 12–24 мес после наложения ТКПС в 
динамике был обследован 31 (42,3%) пациент, 
структура и частота нарушений ритма и прово-
димости сердца представлены в табл. 4. 
Т а б л и ц а  4 
T a b l e  4
Структура и частота встречаемости нарушений ритма  
и проводимости сердца у детей с ФЕЖС после выполнения 
гемодинамической коррекции в динамике 
Structure and incidence of rhythm disturbances and cardiac 
conduction in children with FUVH after hemodynamic  
management over time
Arrhythmia structure
12–24 
months,
n (%)
25–30 
months,
n (%)
Sinus rhythm 14 (45,3) 17 (51,5)
Non-sinus rhythm 5 (16,1) 1(3,0)
Bradyarrhythmia 4 (12,9) 8 (24,3)
Sinus node tachycardia 5 (16,1) 4 (12,2)
SVT 1 (3,2) 1 (3,0)
Complete atrioventricular block 1 (3,2) –
Ectopic heartbeat 1 (3,2) 1 (3,0)
Atrioventricular block 1–2 stage 1 (3,0)
Total number of patients 31 33
Аритмии были зарегистрированы у 17 (54,8%) 
пациентов. Среди пациентов с синусовой тахи-
кардией, которая была выявлена у пяти детей, 
только в двух случаях понадобилось назначение 
анаприлина. На фоне препарата отмечалось уре-
жение ритма сердца до нормальных цифр. Новые 
случай НРС (предсердный ритм) был обнаружен 
только у одного пациента, у которого на всех 
ýтапах гемодинамической коррекции регистри-
ровался синусовый ритм с адекватной ЧСС. У 
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остальных 16 пациентов выявленное НРС реги-
стрировались ранее.
Через 25–30 мес в динамике было обследовано 
33 (47,1%) пациента (см. табл. 4). При сравнении 
данных по частоте встречаемости анализируемых 
показателей с предыдущим ýтапом обследования 
изменения были констатированы в основном в 
группах детей с несинусовым ритмом и бради-
аритмиями. Уменьшилось количество пациентов 
с предсердным ритмом с пяти до одного вслед-
ствие появления у них брадиаритмии. 
С целью поиска причин, вероятнее всего ас-
социированных с развитием аритмий на ýтапах 
гемодинамической коррекции ВПС с ФЕЖС, был 
проведен дополнительный анализ. В качестве ве-
роятных факторов рассматривались следующие: 
возраст на момент операции ДКПА и ТКПС, 
среднее давление в легочной артерии, сатурация 
кислорода в капиллярной крови, конечно-диа-
столическое давление (КДД) и сократительная 
способность ФЕЖС, сопротивление малого и 
большого круга кровообращения, морфология 
системного желудочка (правый или левый), нали-
чие аритмии при выписке из стационара и функ-
циональный класс пациента. Следует отметить, 
что такие показатели, как среднее давление в 
ЛА, КДД ФЕЖС, сопротивление малого и боль-
шого круга кровообращения измерялись по дан-
ным катетеризации до проведения оперативных 
вмешательств. Сатурацию кислорода в капилляр-
ной крови и сократительную способность ФЕЖС 
оценивали до и через 5–7 сут после операции. 
Обнаружено, что в группе детей с наруше-
ниями ритма сердца по сравнению с детьми без 
аритмии отмечались статистически значимое сни-
жение сатурации кислорода в капиллярной крови 
((73 ± 12)% и (81 ± 4)% соответственно, p < 0,05) 
и повышение среднего давления в ЛА после прове-
дения операции ТКПС ((9,6 ± 4,2)% и (11,5 ± 5,8)% 
соответственно, p < 0,05). Следует отметить, что 
после закрытия фенестрации данные изменения 
в анализируемых группах были нивелированы. 
Можно предположить, что одной из причин воз-
никновения аритмии после выполнения операции 
Фонтена является гипоксия, которая рассматри-
вается как один из патогенетических механизмов 
в развитии и прогрессировании аритмий и нару-
шений гемодинамики у детей с ФЕЖС. Обращает 
на себя внимание тот факт, что средний возраст 
пациентов с аритмиями в группе пациентов после 
ТКПС и, соответственно, после закрытия фене-
страции был статистически значимо выше, чем в 
группе детей без аритмий ((72 ± 43) и (52 ± 27) 
мес соответственно, p < 0,05). 
ОБСУЖДЕНИЕ
В последнее время возросло количество опе-
раций у пациентов с ФЕЖС. Нарушения ритма 
являются одним из основных факторов риска 
развития заболеваемости и функциональных рас-
стройств после операции Фонтена. Отсутствие 
у пациентов с ФЕЖС синусового ритма, потеря 
атриовентрикулярной синхронности приводят к 
снижению сердечного выброса и, как следствие, 
ухудшают прогноз в долгосрочной перспективе.
По данным различных источников, распростра-
ненность предсердных аритмий после проведения 
операций Фонтена варьирует в пределах 10–40%. 
В структуре нарушений ритма преобладают дис-
функции синусового узла, связанные с брадиа-
ритмиями, а также наджелудочковые тахикардии 
(узловая ýктопическая, фибрилляция предсердий 
(ФП) (мерцательная ýктопическая тахикардия), 
внутрипредсердная тахикардия re-entry) [11–14].
Среди наших пациентов после выполнения 
операции Фонтена структура нарушений ритма 
и проводимости сердца соответствовала данным 
зарубежных коллег, за исключением отсутствия 
ФП и пароксизмальных тахикардий re-entry в 
раннем послеоперационном периоде. Выявлен 
ýпизод фибрилляции предсердий у пациентки на 
ýтапе ýндоваскулярного закрытия фенестрации, 
который был успешно купирован внутривенно 
назначением дигоксина. При анализе частоты 
встречаемости нарушений ритма и проводимости 
в данном исследовании преобладали пациенты с 
брадиаритмиями и несинусовым ритмом, включа-
ющим в себя предсердный, узловой ритм, атрио-
вентрикулярную диссоциацию. Хотелось бы от-
метить, что у четырех пациентов с предсердным 
ритмом, наряду с ФЕЖС, был диагностирован 
синдром гетеротаксии с левым изомеризмом, при 
котором отсутствие синусового ритма является 
анатомической особенностью строения проводя-
щей системы сердца. 
Многие авторы считают, что причиной дис-
функции синусового узла является непосред-
ственная его интраоперационная травма во 
время создания анастомоза или нарушение его 
кровоснабжения [11, 13]. Дисфункция синусо-
вого узла может быть пусковым механизмом в 
развитии предсердной тахикардии re-entry и 
предрасполагающим фактором в развитии трепе-
тания предсердий [11, 13]. У ряда пациентов с 
прогрессированием дисфункции синусового узла 
необходима имплантация ЭКС. В случае имплан-
тации ЭКС предпочтительным является режим 
DDD, что улучшает легочный венозный возврат 
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и сердечный выброс [15]. Среди данных пациен-
тов имплантация ЭКС в режиме DDD в связи с 
прогрессированием дисфункции синусового узла 
понадобилась двум пациентам – одному на ýтапе 
ТКПС и одному на ýтапе закрытия фенестрации. 
Несмотря на тот факт, что довольно часто 
после операции Фонтена возникают нарушения 
ритма и проводимости сердца, по данным ряда 
авторов, свобода от брадиаритмий после прове-
дения операции Фонтена в течение 5 лет наблю-
дения составляет 83% и 73% в течение 10 лет [16].
Кроме брадиаритмий предсердные тахиарит-
мии являются одной из проблем, которая может 
привести к ухудшению состояния гемодинамики, 
и увеличивают риск внезапной смерти у детей с 
ВПС и, в частности, с ФЕЖС [17]. Кроме того, 
предсердные тахикардии в виде трепетания пред-
сердий повышают риск тромбозов и внезапной 
смерти и ухудшают гемодинамику у пациентов c 
гемодинамикой Фонтена [18]. 
В данном исследовании присутствовали па-
циенты с предсердными тахикардиями, которые 
возникали на всех ýтапах гемодинамической 
коррекции ФЕЖС. У большинства ýтих детей 
среднесуточная ЧСС, по данным СМЭКГ, незна-
чительно превышала возрастные показатели (не 
более 20% от возрастной нормы) и не требова-
ла медикаментозного вмешательства. По данным 
различных исследований, наиболее часто после-
операционная суправентрикулярная тахикардия 
регистрируется у пациентов с ýкстракардиальным 
Фонтеном с синдромом гетеротаксии и дисфунк-
цией системного желудочка [19]. Среди данных 
пациентов с гетеротаксией только у двух из пяти 
после наложения ТКПС была зарегистрирована 
предсердная тахикардия с незначительным уве-
личением среднесуточной ЧСС (не более 20% от-
носительно возрастных нормативов). 
По данным ряда авторов, после операции 
Фонтена СВТ была зарегистрирована в 5,5% слу-
чаев [15]. Общая свобода от СВТ  по сравнению 
с брадиаритмиями была больше и через 5 и 10 
лет составила 94 и 90% соответственно [16]. Раз-
витию внутрипредсердной тахикардии re-entry 
способствуют прогрессивное растяжение стенки 
предсердий, а также наличие внутрипредсердных 
шовных линий [12, 14], что в большей степени 
относится к пациентам с интракардиальным Фон-
теном [12, 20].
Большинство центров докладывают о более 
низком уровне возникновения послеоперацион-
ных предсердных тахикардий у пациентов с ýкс-
тракардиальным кондуитом, однако полностью 
миновать ýто осложнения на настоящем ýтапе 
не удается, о чем свидетельствуют и данные на-
шей клиники. Частота встречаемости нарушений 
ритма и проводимости сердца после выполнения 
операции ýкстракардиального Фонтена составила 
51,4%. Следует отметить, что в динамике через 12 
и 30 мес аритмии присутствовали у тех пациен-
тов, у которых данные нарушения были выявлены 
после наложения ТКПС. Представленные данные 
пока немногочисленны в силу того, что не все 
пациенты достигли анализируемых периодов на-
блюдения, тем не менее можно соотнести их с 
результатами ряда авторов. В частности, в рабо-
те немецких коллег, которые проанализировали 
факторы риска возникновения ранних СВТ после 
операции Фонтена, наличие аритмии при выписке 
из стационара вносит свой вклад в возникнове-
ние аритмий в будущем [6]. 
 Сравнительные данные о частоте аритмии по-
сле ýкстракардиального и латерального Фонте-
на весьма противоречивы. Коллеги из Словацкой 
клиники провели ретроспективный анализ случа-
ев возникновения аритмий в течение одного года 
после операции Фонтена с использованием раз-
личных модификаций (латеральный тоннель, или 
ýкстракардиальный кондуит). В ходе исследова-
ния установлено, что количество аритмий, воз-
никающих в раннем послеоперационном периоде, 
достоверно не различалось, и наиболее частым 
нарушением ритмовождения был узловой ритм 
[7]. Напротив, данные, представленные клиникой 
Берлинского кардиоцентра, продемонстрирова-
ли, что в раннем послеоперационном периоде у 
пациентов с ýкстракардиальным Фонтеном по 
сравнению с пациентами, перенесшими внутри-
предсердный Фонтен, статистически значимо 
выше доля сохранения синусового ритма – 86 и 
50% больных соответственно (р < 0,001). Также 
отмечены существенное снижение количества па-
циентов с дисфункцией синусового узла и, как 
следствие, необходимость имплантации ЭКС в 
группе с ýкстракардиальным Фонтеном [8].
M. Dilawar с соавт. [21] продемонстрировали, 
что дисфункция синусового узла встречается го-
раздо чаще у пациентов после ýкстракардиаль-
ного Фонтена (59%), тогда как у пациентов у 
внутрипредсердным тоннелем она была выявлена 
только в 21% случаев. Данный факт авторы объ-
яснили более длительным (в два раза) наблюде-
нием пациентов с ýкстракардиальным Фонтеном. 
По результатам одного крупного исследования 
[22], где был проведен анализ 520 пациентов, 
которым были выполнены разные модификации 
операции Фонтена, показано, что встречаемость 
аритмий выявлена в 19% случаев у пациентов с 
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латеральным Фонтеном и только в 2% случаях 
с ýкстракардиальным кондуитом. Авторы отме-
чают, что возникновение нарушений ритма уве-
личивается с возрастом пациента, и необходимо 
дальнейшее перспективное наблюдение для оцен-
ки отдаленных результатов. P.A. Anderson c со-
авт. утверждают, что в случае выполнения опера-
ции Фонтена в возрасте до 3 лет синусовый ритм 
сохраняется в 70–74% случаев, что было стати-
стически значимо выше по сравнению с пациен-
тами более старшего возраста (62%). Эти данные 
были представлены после анализа исходов опе-
ративного лечения у 546 пациентов из различ-
ных клиник США [23]. Представленные в статье 
данные соответствуют ýтим результатам. В груп-
пе пациентов с аритмиями возраст выполнения 
ТКПС был значимо выше, чем у пациентов без 
нарушений ритма сердца (р < 0,05). 
При лечении аритмий у больных после опе-
рации Фонтена могут применяться различные 
методы: медикаментозная терапия, радиочастот-
ная аблация, имплантация антиаритмических 
устройств [24–26]. Антиаритмические препараты 
у больных после Фонтена следует использовать 
с осторожностью. Возможности фармакологиче-
ского контроля предсердных тахикардий re-entry 
достаточно ограничены – ýффективность тера-
пии, в том числе и частичная, редко достигает 70% 
[27]. Моно- или комбинированная антиаритмиче-
ская терапия предсердных тахиаритмий re-entry 
включает блокаторы Na-каналов, β-адреноблока-
торы, блокаторы калиевых каналов, антагонисты 
кальция, дигоксин. Наибольшее распространение 
с точки зрения ýффективности и минимального 
негативного влияния на сократительную функ-
цию ФЕЖС получило использование блокаторов 
Na-каналов (I класс, подгруппа C) и К-каналов 
(амиодарон, соталол) [27]. В случае невозможно-
сти медикаментозного контроля тахиаримии или 
развития побочных ýффектов от терапии антиа-
ритмическими препаратами показано выполнение 
катетерной радиочастотной аблации субстрата 
аритмии, которая доказала свою ýффективность 
и безопасность в том числе и у детей до года 
[28–30]. В данном исследовании присутствовали 
пациенты с предсердными тахикардиями, воз-
никшими после проведения операции Фонтена, 
но им не потребовалось проведение радиоча-
стотной аблации. Только двум пациентам была 
назначена терапия соталексом с положительным 
ýффектом к моменту выписка из стационара. У 
остальных детей среднесуточная ЧСС по данным 
СМЭКГ незначительно превышала возрастные 
показатели. Синдром слабости синусового узла 
может стать показанием для имплантации ýлек-
трокардиостимулятора. Это происходит в случае 
наличия «синдрома тахи-брадикардии» и при 
установлении связи симптомов с несоответству-
ющей возрасту брадикардией [30], что достаточ-
но проблематично для пациентов с ФЕЖС после 
разделения кругов кровообращения, так как ис-
пользование стандартных подходов для диагно-
стики брадикардии у таких пациентов, очевидно, 
не является правильным.
ВЫВОДЫ
У пациентов с ýкстракардиальной операцией 
Фонтена на всех ýтапах гемодинамической кор-
рекции возникали нарушения ритма и проводи-
мости сердца. Свобода от аритмий составила 
98,1% (I ýтап), 80% (II ýтап), 48,6% (III ýтап) и 
41,5% (IV ýтап). 
 Начиная со II ýтапа гемодинамической кор-
рекции, у пациентов с функционально единствен-
ным желудочком сердца наиболее частыми арит-
миями были дисфункции синусового узла в виде 
брадиаритмий и предсердного ритма. 
После проведения операции Фонтена в груп-
пе пациентов с НРС, в отличие от пациентов без 
аритмии, отмечались статистически значимое 
снижение сатурации кислорода в капиллярной 
крови и повышение среднего давления в ЛА, что 
может быть обусловлено гипоксией, которая рас-
сматривается как один из патогенетических ме-
ханизмов в развитии и прогрессировании арит-
мии и нарушения гемодинамики при ФЕЖС. 
Средний возраст пациентов с аритмиями в 
группе пациентов после операции Фонтена и, со-
ответственно после закрытия фенестрации, был 
статистически значимо выше, чем в группе детей 
без аритмий, что может быть связано с наличием 
длительно существующей объемной перегрузки 
сердца после выполнения II ýтапа гемодинамиче-
ской коррекции. 
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Arrhythmias in children with a single ventricle
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ABSTRACT
Aim. The paper presents prevalence and disturbances of cardiac rhythm and conduction in children with 
a single ventricle (SV) at different stages of hemodynamic defect correction. It also analyzes risk factors of 
arrhythmia. 
Materials and methods. A total of 70 patients with SV was performed all stages of hemodynamic correction 
of defect. To assess disorders of rhythm and conduction, echocardiography, pulseoxymetry, cardiac catheter-
ization, pulmonary angiography, ECG, and Holter monitoring were performed before and after surgery on all 
children at every stage of hemodynamic correction. 
Results. Absence of heart rhythm disturbances (HRD) at 1st stage of hemodynamic correction was 98.1%, at 
2nd – 80%, at 3rd – 48.6% and at 4th – 41.5%. Sinus node dysfunction is the most often HRD from the second 
stage of hemodynamic correction. Statistical analysis showed significant decrease of saturation ((73 ± 12) и (81 
± 4)% correspondingly, p < 0.05) and increase of average pressure in the pulmonary artery after TCPC ((9.6 ± 
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4.2) and (11.5 ± 5.8)% correspondingly, p < 0.05) in children with heart rhythm disturbances in comparison to 
children without arrhythmias. The average age of children with arrhythmias after TCPC and after fenestration 
closure, correspondingly, was significantly higher than in the group of children without arrhythmias ((72 ± 
43) mon and (52 ± 27) mon correspondingly, p < 0.05). Studies of arrhythmias in children with SV require 
follow-up as they significantly influence on the disease and life quality.
Key words: postoperative arrhythmias, children, single ventricle, stages of hemodynamic correction of 
congenital heart diseases. 
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